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はじめに
　von　Recklinghausen病は，末梢神経の多発性神
経鞘腫（神経線維腫；schwannoma）や，　caf6　au
lait　spotを主徴とし，脳腫瘍をはじめとする種々の
中枢神経の病変，さらには骨格系にも多彩な病態を
有する常染色体優性遺伝性疾患である．今回，我々
は腹部膨満感及び腹痛を主訴に入院し，手術にて後
腹膜腔の巨大な神経鞘腫の摘出を行った症例を経験
したので，若干の文献的考察を加え報告する
症 例
い．左上腹部に手配大の腫瘤を触知するも，肝，
脾，腎等は触知しない．皮膚腫瘍は認めず，両側聴
力は全くなかった．
　入院時一般検査所見：血液一般検査，肝機能，
腎機能，電解質，尿所見，腫瘍マーカー等に異常は
認めなかった（表1）。
　レ線検査所見：胸・腹部単純撮影では異常所見
は認めなかった．
　腹部超音波所見：左腎腹側に，被膜を有した
表1入院時検査成績
　患者：39歳，女性．
　主訴：腹部膨満感，腹痛．
　家族歴＝特記することなし．
　既往歴：生下時より磐部，中学生頃からは嵐径
部に約2cm大のcaf6　au　lait　spotを認める．24歳
時に舌下部右の腫瘍を全摘し，27歳時には，両側
聴神経腫瘍及び頸髄々内腫瘍摘出を行い，von
Recklinghausen病の診断をうけている．
　現病歴：昭和61年12月頃より，腹部膨満感及
び左上腹部痛が出現．腹部所見では，左上腹部に手
拳大の腫瘤を触知した．昭和62年3月　　　，腹部
腫瘤精査目的で入院となった．
　入院時現症：身長154．2cm，体重41．5kg，体
格栄養中等度，眼瞼結膜やや貧血ぎみ，眼球結膜黄
疸なし，胸部聴打診上異常なく，骨の変形も認めな
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腫瘍マーカー
　CEA　　lng／ml以下
　AFP　　10ng／ml以下
　Ferrifin　20ng／ml
検尿
　黄色透明
　糖　　　　（一）
　蛋白　　　（一）
　潜血　　　（一）
　pH　6．0　沈渣：異常なし
（1990年5月31日受付，1990年6月5日受理）
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図1　腹部超音波像
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9×7×7cm大で，内部が比較的hypoechoicな腫
瘍を認めた（図1）．
　DIP所見：左側尿管上部の側方への圧排を軽度
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図4　腹部大動脈造影（DSA）
認めるも，腎孟腎杯には異常はなかった（図2）．
　腹部CT検査所見：辺縁明瞭な9×7cm大の
low　density　massを膵尾部背側，左腎前方に認め
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た．造影CTでは，腫瘍は濃染されなかった（図
3）．
　腹部大動脈造影所見：左回を道外方へ圧排する
hypovascularな腫瘤を認めるも，悪性を示唆する
所見は認められなかった（図4）．
　以上より，von　Recklinghausen病に合併した後
腹膜神経原性腫瘍を疑い，5月　　　開腹術を施行
した．
　手術所見＝上腹部正中切開にて後腹膜腔に到達
すると，左四及び尿管を上外方へ圧排している弾性
硬，灰黄色で被膜を有する腫瘍を認め（図5），周
囲臓器よりこれを剥離摘出した．他臓器への浸潤は
認めなかったが，腫瘍の右側，左卵巣静脈周辺部で
はやや癒着が強度であった．摘出した腫瘍は，被膜
におおわれた表面平滑な12×8×8cmほぼ一様な
充実性腫瘍であった（図6）．
　病理組織学的所見：紡錘型または長楕円型の細
胞核が横一列に配列する　palisading　様式をとる
Antoni　A型と，腫瘍細胞，核ともに方向性配列を
もたないAntoni　B型とが混在したschwannoma
であった．悪性像を示す所見はなく，またリンパ節
転移はみられなかった（図7）．
　術後経過：手術後，軽度肝機能障害を認める
も，全身状態良好にて第22病荒目に退院となった．
その後のCT，　Echo等で，腫瘍の残存及び再発の
所見は得られていない．
考 察
　von　Recklinghausen病は，皮膚の色素性病変，
Caf6　au　lait　spot，皮膚及び神経系を主とした多発
性神経線維腫，眼，骨格系，内臓の神経線維腫等，
多彩な症候を伴う疾患である’）2）．
　本症例では，今回入院前に，舌下部腫瘍，両側聴
神経腫瘍及び頸翌々内腫瘍を摘出しており，病理組
織学的には，聴神経腫瘍が神経鞘腫で他2者は神経
線維腫であった．
　後腹膜腫瘍とは，上界は横隔膜，下界は骨盤隔
膜，側方は腰方形筋の外側縁に到る後腹膜腔に発生
した腫瘍中，十二指腸，上・下行結腸，膵・腎・副
腎・尿管・女性性器などの後腹膜臓器から発生した
腫瘍を除外した腫瘍をいう3）．神経鞘腫は，脳及び
脊髄神経の神経根，末梢神経より発生し，通常頭頸
部や四肢にみられることが多く，後腹膜腔での発生
は稀とされている4）．遠成寺らによれば，825例の
良性神経鞘腫のうち15例（1．8％）が，後腹膜腔に
発生したとされている5）．一方，後腹膜腫瘍よりみ
れば，良性神経鞘腫の発生頻度はscanlanの152例
中3例（2．0％）6），天野らの734例中65例
（8．9％）7）であり，いずれにせよ極めて稀とされて
いる．
　von　Recklinghausen病の後腹膜腫瘍合併率は
0．3％で，逆に後腹膜神経鞘腫のうちでvon　Reck－
linghausen病を伴うものは8％と報告されてい
る8）9＞．
　後腹膜神経鞘腫は，性別に大差なく，男7～78
歳，女18～72歳の各年齢層にみられ，30～60歳が
過半数を占めている．また，男は50歳代，女は40
罪代にピークを有している．摘出腫瘍の大きさで
は，2cm～成人頭大，重量では2～600　gまで報告
されており，それぞれ10～15cm，500～1000　gが
多い．
　後腹膜神経鞘腫は，初期には無症状に経過し，腫
瘍の増大に伴い種々の症状が出現する．主要症状
は，腫瘤触知，腹痛，消化管圧迫症状，腰痛，泌尿
器科症状などであり，前3者が半数を占めてい
る10）11）12）．特有な症状がないため，腹腔，後腹膜腔
のすべての臓器の腫瘤，嚢胞形成病変などとの鑑別
を要する症例が少なくない．
　診断には，腹部単純撮影，IP，消化管透視，
Echo，　CT，　Angiographyなどがある13）14）．　Echo
における腫瘍の性状，形，大きさの確認，Angio－
graphyにおける局在部位の確認，血管増生の有無，
動脈の走行異常や臓器浸潤の有無などが術前診断の
要点であり，またCTも，断層面における情報把握
の点で有効である．
　神経鞘腫の病理組織学的特徴としては，肉眼的に
は線維性被膜で覆われた限局性の固い腫瘍で，割面
は乳白色ないし半透明で，嚢胞出血巣といった二次
変性がしばしばみられる．一方，顕微鏡的には，紡
錘型細胞が線維束を形成し，紡錘型または長楕円形
の細胞核が渦巻状，柵状配列あるいはpalisading
様式を呈したり，嚢胞や空洞形式を呈すなどの特徴
的所見がある．稠密な線維性の束状構造を主とする
線維型は，AntoniA型とよばれる．これに対して，
細胞密度が疎で核とともに方向性配列を呈さない型
は，AntoniB型とよばれる．多くの症例では両者
が種々の割合で混合しており，本症例においても両
者の混在が認められた15）．
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図5術中写真
図6摘出標本
図7病理組織像
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　良悪性の決定は，組織像でなされ16），悪性度は浸
潤・細胞異型・核分裂像の程度に基づくとされてい
るものの17），しばしぼ困難で，転移・再発等の臨床
経過をみなければならない症例も多い18）．
　治療としては，被膜を含めた腫瘍の根治的摘出術
のみが有効とされている．良性神経鞘腫において
も，被膜の遺残は再発の原因となり得るし’9），悪性
神経鞘腫における放射線療法，化学療法は無効
で20），かつ広範囲切除をしても約20％の再発がみ
られたとの報告もある21）．
　本腫瘍の予後は，良性の場合は一般に良好とされ
ているが，組織学的良性でも再発ないし悪性化する
こともあり，十分な経過観察が必要である．
おわりに
　von　Recklinghausen病に後腹膜神経鞘腫を合併
した症例を経験したので報告した．良性でも巨大な
のもあり，術前の良悪性の診断は難しく，また時に
再発及び悪性化をきたすこともあるので，十分な経
過観察が必要である．
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